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1.1. Определение
Первичные системные васкулиты (СВ) — это гетерогенная группа 

заболеваний, характеризующихся воспалением и некрозом сосудистой 

стенки; при этом в патологический процесс могут вовлекаться сосуды 

всех калибров (от аорты до капилляров). Спектр клинических проявле-

ний, течение и прогноз СВ определяются видом васкулита, типом, раз-

мером и локализацией вовлеченных в патологический процесс сосудов 

и особенностями их поражения.

Общепринято выделение первичных и вторичных васкулитов. Тер-

мином «первичные СВ» обозначаются заболевания, являющиеся само-

стоятельными. Васкулиты, ассоциируемые с другими заболеваниями, 

воздействием лекарственных препаратов или различных токсических 

агентов, рассматриваются как вторичные. К ним относятся васкулиты, 

вызываемые бактериальными и вирусными инфекционными агентами 

(гепатиты В и С, инфекционный эндокардит, сепсис, ВИЧ и др.); раз-

вивающиеся при системных заболеваниях соединительной ткани или 

злокачественных новообразованиях [1, 4, 9–11, 17, 25–27].

СВ присущ ряд общих характеристик, включающих:

— неизвестную этиологию;

— сложный, неоднозначный и недостаточно изученный патогенез;

— полиорганность поражения;

— быстрое прогрессирование и неблагоприятный прогноз (без про-

ведения адекватной терапии);
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— высокую частоту обострений после достижения полной ремиссии 

с возможным поражением ранее интактных органов и систем;

— благоприятный эффект иммуносупрессивной терапии, вклю-

чающей глюкокортикоиды и препараты цитотоксического действия 

(ПЦТД) — цитостатики [2, 9–11, 17, 25–27].

1.2. Эпидемиология
В недавних эпидемиологических исследованиях показано, что СВ не 

являются редкими заболеваниями, а их распространенность прогрес-

сивно повышается. В целом частота СВ превышает 100 новых случаев на 

1 млн населения (очевидно, истинная распространенность существенно 

выше). СВ наблюдаются как у детей, так и у взрослых обоих полов.

Распространенность отдельных типов СВ существенно отличает-

ся среди лиц разной национальной принадлежности, пола и возраста. 

Так, гигантоклеточный артериит обычно развивается в пожилом воз-

расте (старше 60 лет), чаще встречается у населения Скандинавии, чем 

в Африке и Японии. Артериит Такаясу и болезнь Бюргера превалируют 

среди СВ в Японии. В Японии около 5000 больных артериитом Такая-

су, среди которых 90 % составляют женщины. Микроскопический по-

лиангиит в Японии превалирует среди васкулитов, ассоциированных 

с антинейтрофильными цитоплазматическими антителами (АНЦА), и 

наблюдается чаще, чем в Европе, где выше удельный вес гранулематоза 

Вегенера, частота которого составляет в Великобритании 106 случаев 

на 1 млн населения. Частота узелкового полиартериита в Великобри-

тании — 4,6, а на Аляске — 77 случаев на 1 млн. Болезнь Кавасаки на-

блюдается преимущественно у детей в возрасте до 2 лет и значительно 

реже — после 5 лет. АНЦА-ассоциированные васкулиты развиваются 

у лиц старше 40 лет, а пик развития гигантоклеточного артериита при-

ходится примерно на 70 лет [3, 7, 10, 26, 27].

1.3. Этиология и патогенез
Этиология СВ остается неизвестной. Активно обсуждается возмож-

ная роль вирусной или бактериальной инфекции. Однако не представ-

лено достаточно убедительных доказательств этиологической связи СВ 

с каким-либо вирусным или бактериальным агентом [3, 9, 17, 19, 20].
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Патогенез СВ представляется комплексным, включающим множе-

ство механизмов, и остается недостаточно изученным. При различных 

СВ роль иммунного ответа в сосудистом поражении вариабельна.

В настоящее время в развитии СВ предполагаются следующие веду-

щие факторы:

— формирование патогенных иммунных комплексов и их депози-

ция в сосудистую стенку и/или образование иммунных комплексов in 

situ;

— образование аутоантител к АНЦА с активацией и адгезией ней-

трофилов к эндотелиальным клеткам, индуцирующее повреждение по-

следних;

— формирование аутоантител к антигенам стенок сосудов;

— иммунные реакции, опосредованные Т-лимфоцитами [2, 9–11, 

17, 19, 20, 27].

Наряду с перечисленными фундаментальными механизмами в воз-

никновении, становлении и прогрессировании СВ важная роль отво-

дится также:

— прямым воздействиям различных инфекционных агентов на со-

судистую стенку;

— многообразным локальным и системным эффектам высвобожда-

емых воспалительных медиаторов и цитокинов;

— коагуляционным и вазоспастическим нарушениям;

— процессам взаимодействия эндотелиальных клеток и лейкоци-

тов с высвобождением широкого спектра переформированных и вновь 

синтезируемых адгезивных молекул [1, 10, 19, 20, 27]. 

Многочисленные экспериментальные и клинические исследования 

демонстрируют, что приведенные выше механизмы ведут к активации 

эндотелиальных клеток, что может индуцировать такие осложнения, 

как ишемия и/или окклюзия, ведущие к нарушению перфузии и по-

вреждению органов и тканей, вовлеченных в патологический процесс.

Удельный вес и характер комбинаций перечисленных патофизиоло-

гических процессов широко варьируют в зависимости от вида СВ, осо-

бенностей пораженных сосудистых бассейнов, активности и давности 

процесса.

В основе СВ, характеризующихся преимущественно иммуноком-
плексным генезом, лежит формирование в циркуляции с последующим 

депонированием в структурах стенки сосудов патологических иммун-

ных комплексов и/или локальное формирование иммунных комплек-

сов (in situ). Депонирование (и/или формирование in situ) иммунных 
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комплексов сопровождается активацией гуморальных воспалительных 

медиаторных систем (комплемента, коагуляционно-фибринолитиче-

ской, кининовой), привлечением и активацией нейтрофилов и моноци-

тов с высвобождением токсических свободных кислородных радикалов 

и протеолитических энзимов, что обусловливает развитие локального 

и системного воспалительного процесса. Определенная роль в процес-

се депонирования иммунных комплексов в стенке сосудов отводится 

нарушениям систем эритроцитарного и макрофагального транспорта 

и элиминации иммунных комплексов из циркуляции; повышенной 

сосудистой проницаемости; воздействию таких цитокинов, как интер-

лейкин-1 (ИЛ-1), фактор некроза опухоли (ФНО-), интерферон-.
Преимущественно иммунокомплексный патогенетический меха-

низм считается ведущим при таких СВ, как пурпура Шенлейна — Гено-

ха, криоглобулинемический васкулит, узелковый полиартериит.

В эксперименте показано, что иммунные комплексы индуцируют 

повреждение эндотелия со стороны просвета сосудов, а не из перива-

скулярных отделов.

Образование и циркуляция аутоантител, направленных против 
антигенов стенки сосудов (например, антиэндотелиальных аутоан-

тител, аутоантител к базальным мембранам капилляров), ведет к ло-

кальному формированию иммунных комплексов непосредственно 

в этих зонах (in situ). Сформированные in situ иммунные комплексы 

обусловливают каскадную активацию перечисленных выше меди-

аторных вазоактивных и воспалительных систем, индуцирующих 

процессы лизиса и апоптоза клеток в структурах-мишенях, а также 

способствующих развитию и становлению некротизирующего вос-

палительного процесса.

Иммунным реакциям, опосредованным Т-лимфоцитами, отводит-

ся основная роль при СВ, характеризующихся формированием гра-

нулематозного воспаления (например, при гранулематозе Вегенера). 

Клеточный состав гранулем при этом представлен в первую очередь 

Т-лимфоцитами (как CD4+, так и CD8+ клетками) и инфильтра-

тами макрофагов. Точные механизмы возникновения Т-клеточно-

опосредованного иммунного воспаления при СВ остаются недоста-

точно установленными; предполагается, что важную роль могут играть 

нарушения процессов распознавания антигенов Т-лимфоцитами (в 

частности, нарушения функции антигенпрезентирующих клеток, де-

фекты антигенпрезентирующих молекул класса HLA-DR) и, возмож-

но, другие изменения.
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Т-клеточные механизмы, индуцированные различными фактора-

ми (более вероятно, инфекционными агентами), рассматриваются как 

ведущие при гигантоклеточном артериите. При этом дендритические 

клетки, имеющиеся в адвентиции и медии кровеносных сосудов, пред-

ставляются потентными антигенпрезентирующими клетками, способ-

ными активировать CD4+ Т-клетки, под влиянием которых развивается 

сосудистое повреждение вследствие привлечения макрофагов и моно-

цитов в сосудистую стенку. Эти клетки индуцируют системное воспа-

ление посредством высвобождения таких цитокинов, как ИЛ-1 и  ИЛ-6. 

Тканевые резидентные Т-клетки также высвобождают интерферон-, 
являющийся ключевым провоспалительным цитокином, участвующим 

в патогенезе гигантоклеточного артериита. Развившееся воспаление 

под влиянием Т-клеток, макрофагов и провоспалительных цитокинов, 

высвобождающихся из этих клеток, ведет к интенсивному утолщению 

интимы и окклюзии сосудов. Тромбоцитарный фактор роста и фактор 

роста сосудистого эндотелия играют ключевую роль в сужении/окклю-

зии сосудов, что характерно для гигантоклеточного артериита [11].

B патогенезе некротизирующих СВ, протекающих с поражением ар-

терий малого калибра, артериол и капилляров, ведущее место отводит-

ся образованию антител к АНЦА с последующим развитием опосредован-
ного нейтрофилами повреждения эндотелиальных клеток. Эти варианты 

СВ обычно характеризуются отсутствием иммуноморфологических 

свидетельств депонирования циркулирующих иммунных комплексов 

в структурах стенки сосудов или их локального образования in situ, а 

также отсутствием доказательств формирования лимфоцитарных и ма-

крофагальных инфильтратов. На этом основании обсуждаемую груп-

пу СВ с патофизиологических позиций принято обозначать термином 

«скудноиммунный» (pauci-iттunе), значение которого определяется 

как отсутствие доказательств непосредственной повреждающей роли 

иммунных комплексов и Т-лимфоцитов в реализации воспалительного 

процесса в стенке сосудов.

Термином «АНЦА» обозначают аутоантитела, специфичные по от-

ношению к протеинам, находящимся внутри цитоплазматических гра-

нул нейтрофилов и лизосом моноцитов. В сыворотке крови больных 

СВ эти аутоантитела выявляются с помощью непрямой иммунофлюо-

ресцентной микроскопии. При оценке результатов этого исследования 

выделяют два различных типа АНЦА: цитоплазматическое окраши-

вание (выявляющее Ц-АНЦА) и перинуклеарное окрашивание (ха-

рактерное для П-АНЦА). Использование иммунохимических методов 
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исследования (таких как ELISA — энзимсвязанное иммуносорбентное 

или RIA — радиоиммунное) дает возможность определить Ц-АНЦА 

как специфичные по отношению к протеиназе-3 нейтрофилов и моно-

цитов, a П-АНЦА — как специфичные к миелопероксидазе.

В соответствии с одной из наиболее обоснованных гипотез разви-

тия АНЦА-ассоциированных васкулитов в ходе взаимодействия АНЦА 

с цитоплазматическими антигенами протеиназы-3 и миелопероксида-

зы нейтрофилов индуцируется адгезия последних к стенке сосудов, а 

также их дегрануляция с образованием свободных кислородных ради-

калов, токсических гранулярных продуктов и активацией каскадных 

воспалительных систем.

Таким образом, экспериментальные и клинические исследования 

подтверждают патогенетическую роль аутоиммунных ответов к проте-

иназе-3 и миелопероксидазе при АНЦА-ассоциированных васкулитах. 

Эти аутоантитела могут быть ответственны за развитие некротизирую-

щего васкулита малых сосудов, а дисрегуляция Т-клеточного гомеоста-

за может обусловливать развитие гранулематозного воспаления [16].

Повреждающее воздействие на эндотелиальные клетки стенок со-
судов инфекционных агентов может явиться важным фактором патоге-

неза различных СВ вследствие:

— облегчения депонирования иммунных комплексов;

— усиления адгезии и локальной пролиферации лейкоцитов;

— увеличения экспрессии генов II класса главного комплекса ги-

стосовместимости, что способствует улучшению презентации антиге-

нов макрофагами;

— повышения высвобождения воспалительных цитокинов.

К числу инфекционных агентов с установленными прямыми 

и/или опосредованными повреждающими эффектами при СВ относят 

Streptococcus, Staphylococcus, Salmonella, Yersinia, Mycobacterium, Borrellia 

burgdorferi, Pseudomonas, Varicella zoster, Hepatitis А, В, С, Cytomegalovirus, 

Epstein-Barr virus, Parvovirus, Human Immunodeficiency virus.

Возникновение и прогрессирование воспалительного процесса в 

стенках сосудов сопровождается развитием комплекса коагуляцион-

ных нарушений, степень и выраженность которых при различных СВ 

значительно варьируют, создавая широкий спектр (от умеренных до 

тяжелых) нарушений, ассоциированных с развитием ишемической 

или окклюзирующей васкулопатии. Ведущим фактором, определя-

ющим возникновение коагуляционных нарушений при СВ, считают 

активацию эндотелиальных клеток в процессе воспаления с увели-
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чением их прокоагулянтной способности. Это проявляется увели-

чением экспрессии тканевого фактора, связывающего VIIa фактор 

свертывания; снижением экспрессии тромбомодулина; повышением 

синтеза и уменьшением высвобождения ингибитора тканевого акти-

ватора плазминогена типа I. Важную роль в развитии коагуляционных 

нарушений при некоторых СВ также играют гиперфибриногенемия, 

сниженная фибринолитическая активность плазмы, тромбоцитоз, 

повышение сывороточных уровней продуцируемых тромбоцитами 

-тромбоглобулинов.

Воспаление стенки сосуда характеризуется активным синтезом и 

высвобождением в циркуляцию разнообразных вазоактивных меди-
аторов, оказывающих стимулирующее влияние на тромбогенез, уси-

ливающих хемотаксис и пролиферацию лейкоцитов, способствующих 

активации комплемента и усилению протеолиза и в конечном итоге 

уcугубляющих процессы тканевого повреждения. Наряду с секрецией 

вазоактивных медиаторов важную роль в становлении и персистенции 

воспалительного процесса при СВ отводят взаимодействию эндотели-
альных клеток и лейкоцитов с высвобождением широкого спектра пере-
формированных и вновь синтезируемых андгезивных молекул. Каскадные 

процессы взаимодействия комплексов адгезивных молекул (суперсе-

мейств селектинов, интегринов и других), в свою очередь, дополни-

тельно стимулируют активацию лейкоцитов и эндотелиальных клеток, 

способствуя развертыванию некротизирующего воспаления и окклю-

зии сосудов [8–10, 12, 16, 17, 19–21, 27].

1.4. Классификация СВ
В 1990 г. Американская коллегия ревматологов (АКР) предложи-

ла критерии для классификации семи первичных системных васку-

литов, включающих гигантоклеточный артериит, артериит Такаясу, 

гранулематоз Вегенера, синдром Чарга — Стросса, узелковый поли-

артериит, пурпуру Шенлейна — Геноха и гиперчувствительный ва-

скулит [7–9]. Эти критерии характеризуются довольно высокой чув-

ствительностью и специфичностью для гигантоклеточного артери-

ита и синдрома Чарга — Стросса. Однако диагностические возмож-

ности этих критериев в практической деятельности ревматологов и 

терапевтов оказались недостаточно валидными при большинстве СВ 

[7, 9, 17, 22].
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Использование критериев АКР приемлемо при проведении эпиде-

миологических и клинических исследований, но не с диагностической 

целью в связи с тремя основными недостатками:

— отсутствием среди рассматриваемых СВ микроскопического по-

лиангиита;

— отсутствием АНЦА в качестве диагностических маркеров при 

гранулематозе Вегенера и синдроме Чарга — Стросса, а также при 

узелковом полиартериите (отсутствие при последнем АНЦА);

— некорректным использованием практическими врачами крите-

риев АКР как золотого стандарта в диагностике СВ.

По мнению авторитетных ревматологов M. Gonzalez-Gay, C. Garcia-

Porrua и многих других, классификационные критерии АКР не долж-

ны рассматриваться как диагностические, но могут быть использова-

ны в эпидемиологических исследованиях [5, 7, 9, 18].

В 1994 г. на согласительной конференции в Чапел-Хилл (CHCC — 

Chapel Hill Consensus Conference), посвященной номенклатуре СВ, 

были приняты определения различных васкулитов [9]. Также было 

предложено определение микроскопического полиангиита, харак-

теризующегося преимущественным поражением мелких сосудов 

(капилляров, венул или артериол). Напротив, классическому узел-

ковому полиартерииту присуще вовлечение в патологический про-

цесс артерий среднего или малого калибра, включающих капилля-

ры, артериолы или венулы, без развития гломерулонефрита или ва-

скулитов.

Первичные СВ согласно рекомендациям CHCC классифицируют-

ся на три подгруппы, в соответствии с размером сосудов, вовлеченных 

в патологический процесс: 

— васкулиты с преимущественным поражением сосудов крупного 

калибра;

— васкулиты с преимущественным поражением сосудов среднего 

или мелкого калибра;

— васкулиты, характеризующиеся преимущественным поражени-

ем сосудов мелкого калибра [9].

В табл. 1.1 представлены деление, названия и краткие характеристи-

ки васкулитов, принятых на CHCС, посвященной номенклатуре СВ.

В связи с отсутствием валидных диагностических критериев для СВ 

классификационные критерии АКР и определения (номенклатура) 

СНСС часто в практической деятельности используются в диагности-

ческих целях в качестве альтернативы [5, 7].
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Таблица 1.1. Краткая характеристика СВ [9, 14–16]

Название Характеристика

1 2

Васкулиты, поражающие крупные сосуды*

Гигантоклеточный (височ-
ный) артериит

Гранулематозный артериит аорты и ее крупных ветвей 
со склонностью к поражению экстракраниальных вет-
вей сонной артерии. Часто поражаются височные ар-
терии. Обычно наблюдается у пациентов старше 50–60 
лет и часто ассоциируется с ревматической полимиал-
гией

Артериит Такаясу Хроническое воспалительное заболевание с преиму-
щественным поражением аорты и ее главных ветвей, 
легочных и коронарных артерий. Обычно наблюдается у 
женщин детородного периода с пиком начала в третьем 
десятилетии

Васкулиты, поражающие сосуды средних размеров*

Узелковый полиартериит Некротизирующее воспаление артерий среднего и мел-
кого размера без развития гломерулонефрита или ва-
скулита в артериолах, капиллярах или венулах

Болезнь Кавасаки Артериит, поражающий крупные, средние и мелкие ар-
терии, ассоциированный с лимфаденопатией. Часто 
поражаются коронарные артерии. Могут поражаться 
аорта и вены. Обычно встречается у детей.

Васкулиты, поражающие мелкие сосуды*

Гранулематоз 
Вегенера**

Гранулематозное воспаление, поражающее респира-
торный тракт, и некротизирующий васкулит, поражаю-
щий сосуды мелкого и среднего размера (капилляры, 
венулы, артериолы и артерии). Часто развивается гло-
мерулонефрит

Синдром 
Чарга — Стросса**

Эозинофильное и гранулематозное воспаление, по-
ражающее респираторный тракт, и некротизирующий 
васкулит, поражающий сосуды мелкого и среднего раз-
мера и ассоциированный с астмой и эозинофилией. 
Возможно развитие гломерулонефрита

Микроскопический 
полиангиит**

Некротизирующий васкулит с немногочисленными не-
иммунными депозитами, поражающий мелкие сосуды 
(капилляры, венулы или артериолы). Может иметь ме-
сто некротизирующий артериит, поражающий артерии 
мелкого или среднего размера. Часто наблюдается 
воспаление легочных капилляров и развитие гломеру-
лонефрита

Болезнь Шенлейна — Ге-
ноха (геморрагический 
васкулит)

Васкулит с иммуноглобулин-А-преобладающими иммун-
ными депозитами, поражающий мелкие сосуды (капил-
ляры, венулы или артериолы). Характерны поражения 
кожи, кишечника, почечных клубочков с развитием 
гломерулонефрита; характерно развитие артралгий или 
артритов
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Таким образом, сегодня мы можем констатировать противоречивость 

взглядов на место критериев АКР и определений СНСС, а также отсут-

ствие золотых стандартов в диагностике СВ. В связи с этим эксперты 

Европейской лиги ревматологов (EULAR — EUropean League Against 

Rheumatism) считают необходимым создание новых критериев диагно-

стики СВ, характеризующихся высокой специфичностью и чувствитель-

ностью, способных с высокой достоверностью диагностировать СВ [7].

Как показано на рис. 1.1, при гигантоклеточном артериите и арте-

риите Такаясу в патологический процесс (что наблюдается редко) могут 

вовлекаться почечные артерии, обусловливая нарушение их перфузии. 

При узелковом полиартериите и болезни Кавасаки (васкулиты, пора-

жающие сосуды среднего калибра) имеет место воспаление артерий без 

поражения артериол и гломерулярных капилляров. Васкулиты сосудов 

мелкого калибра (микроскопический полиангиит, гранулематоз Вегене-

ра, синдром Чарга — Стросса, болезнь Шенлейна — Геноха, эссенциаль-

ный криоглобулинемический васкулит), в отличие от васкулитов сосу-

дов крупного и среднего калибра, характеризуются частым поражением 

гломерулярных капилляров с развитием гломерулонефрита [13, 15, 24].

В 2011 году состоялась Вторая интернациональная согласитель-

ная конференция в Чапел-Хилл (International Chapel Hill Consensus 

Conference) с целью усовершенствования номенклатуры васкулитов, 

включая некоторые изменения в названиях и определениях, а также 

Окончание табл. 1.1

1 2

Эссенциальный криоглобу-
линемический васкулит

Васкулит с криоглобулиновыми иммунными депозита-
ми, поражающий мелкие сосуды (капилляры, венулы 
или артериолы) и ассоциированный с криоглобулинами 
сыворотки. Часто поражаются кожа и клубочки почек с 
развитием гломерулонефрита

Кожный лейкоцитокласти-
ческий ангиит

Изолированный лейкоцитокластический ангиит без си-
стемного васкулита или гломерулонефрита.

Примечания: * — к крупным артериям относятся аорта и наиболее круп-

ные ветви, направляющиеся к большим областям туловища (например, 

к конечностям, к голове и шее); к артериям среднего размера относятся 

большие висцеральные артерии (например, почечные, печеночные, ко-

ронарные и мезентериальные); к мелким артериям относятся дисталь-

ные артериальные сосуды, которые соединяются с артериолами (напри-

мер, почечная дугообразная и междольковая артерии). Некоторые ва-

скулиты, поражающие мелкие и крупные сосуды, могут также поражать 

артерии среднего калибра, но васкулиты, поражающие крупные и сред-

ние сосуды, не поражают мелкие сосуды; ** — ассоциирован с АНЦА.
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дополнительного включения ряда других васкулитов. В этой конферен-

ции приняли участие 28 экспертов из 12 стран.

Ниже представлена номенклатура и сокращения, предложенные 

International Chapel Hill Consensus Conference 2011 года [23].

Васкулиты крупных сосудов:

— артериит Такаясу (АТ);

— гигантоклеточный артериит (ГКА).

Васкулиты сосудов среднего калибра:

— узелковый полиартериит (УП);

— болезнь Кавасаки (БК).

Васкулиты сосудов мелкого калибра:

— АНЦА-ассоциированные васкулиты, включающие: 

– микроскопический полиангиит (МПА); 

– гранулематоз с полиангиитом (ГПА) Вегенера; 

– эозинофильный гранулематоз с полиангиитом (ЭГПА) Чарга — 

Стросса;

Рисунок 1.1. Преимущественное распределение васкулярных 

поражений при СВ

Примечание: почечные артерии среднего калибра могут вовлекаться в про-

цесс при васкулитах с преимущественным поражением сосудов мелкого, 

среднего и крупного калибра, но артериолы и гломерулярные капилляры во-

влекаются в процесс только при васкулитах, поражающих мелкие сосуды.

Пурпура Шенлейна — Геноха
Эссенциальный криоглобулинемический 

васкулит

Аорта

Артериола

Клубочек

Почечная артерия (арте-
рия среднего калибра)

Долевая артерия (артерия 
среднего калибра)

Гигантоклеточный (височный) артериит
Артериит Такаясу

Макроскопический узелковый полиартериит
Болезнь Кавасаки

Микроскопический полиартериит
Гранулематоз Вегенера. Синдром Чарга — Стросса

Дугообразная артерия (арте-
рия мелкого калибра)

Междолевая артерия (арте-
рия мелкого калибра)
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— иммунокомплексные васкулиты сосудов малого калибра, вклю-

чающие:

– болезнь антигломерулярной базальной мембраны (болезнь анти-ГБМ); 

– криоглобулинемический васкулит (КГВ); 

– IgA васкулит Шенлейна — Геноха;

– гипокомплементемический уртикарный васкулит (ГУВ) — 

анти-С1q васкулит.

Васкулиты сосудов различного калибра:

— болезнь Бехчета (ББ); 

— синдром Когана (СК).

Васкулиты одного органа:

— кожный лейкоцитокластический васкулит;

— кожный артериит;

— первичный васкулит ЦНС;

— изолированный аортит.

Васкулиты, ассоциируемые с системными заболеваниями:

— волчаночный васкулит;

— ревматоидный васкулит;

— саркоидозный васкулит.

Васкулиты, ассоциируемые с известной этиологией:

— криоглобулинемический васкулит, ассоциируемый с вирусом ге-

патита С;

— васкулит, ассоциируемый с вирусом гепатита В;

— аортит, ассоциируемый с сифилисом;

— иммунокомплексный васкулит, ассоциируемый с сывороточной 

болезнью;

— васкулиты, ассоциируемые с раковыми заболеваниями.

1.5. Клинико-лабораторная 
характеристика СВ

СВ присущи симптомы и клинические проявления, обусловленные 

воспалением кровеносных сосудов, приводящим к ишемии/окклюзии 

и геморрагическим поражениям различных органов и систем.

Системные проявления:

— часто высокая лихорадка (38–39 °С);

— потеря массы тела;
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— слабость и недомогание;

— полиорганность поражения;

— миалгии;

— артриты, артралгии.

В табл. 1.2 представлены симптомы и клинические проявления, обус-

ловленные одновременным или последовательным поражением раз-

личных органов и систем в результате их ишемизации/окклюзии и 

геморрагических поражений. Причем клинические проявления опре-

деляются размером вовлеченных в патологический процесс сосудов и 

тяжестью их поражений.

Таблица 1.2. Клинические проявления при СВ сосудов различного 

калибра [10, 25, 26, 28]

Локализация Клинические проявления

Поражение сосудов крупного и среднего калибра

Общие сонные артерии Головокружение, головная боль, синкопальные состояния

Верхнечелюстные ар-
терии

Боль в челюстях при движении

Глазные артерии Нарушение зрения

Подключичные артерии Парестезии рук, нарушение их функции, отсутствие пульса 
или пульс различного наполнения и высоты на a.radialis, 
различные уровни АД на руках

Почечные артерии АГ, почечная недостаточность

Мезентериальные ар-
терии

Ишемические поражения кишечника (боль, перфорации, 
кровотечения)

Коронарные артерии Стенокардия, инфаркты миокарда

Легочные артерии Кашель, кровянистая мокрота, одышка, легочные инфаркты

Поражение сосудов среднего и малого калибра

Кожа Livedo reticularis (сетчатое ливедо), подкожные узелки, 
кожная сыпь, язвы, некроз кончиков пальцев рук и ног

Периферические нервы Множественный мононеврит

Мышцы Миалгии, миозиты

Суставы Артриты, артралгии

Почки Некротизирующий (полулунный) быстро прогрессирующий 
гломерулонефрит

ЖКТ Эрозии, язвы, перфорации, кровотечения желудочно-ки-
шечного тракта

Сердце Миокардиты, аритмии

Легкие Легочные альвеолярные геморрагии

Серозные оболочки Плевриты, перикардиты

Глаза Ретинальные геморрагии, склериты
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Пациент №
Врач:

Дата рождения:
Дата оценки:

Кол-во баллов:

Отмечайте только пункты, относящиеся к 
активному васкулиту. Если не выявлено на-
рушений, относящихся к данному разделу, 
отмечайте «Нет» для данного раздела

Если все выявленные нарушения обусловлены 
персистирующим активным васкулитом без 
ухудшений и новых проявлений в течение 4 не-
дель, отметьте пункт в правом нижнем углу

Это первая оценка данного пациента? Да  Нет 

Нет Есть Нет Есть

1. Общие проявления  6. Сердце 

Миалгия  Аритмии 

Артралгия/артрит  Пороки сердца 

Лихорадка  38 °С  Перикардиты 

Потеря массы тела  2 кг  Стенокардия 

2. Кожа  Кардиомиопатия 

Инфаркты  Застойная сердечная недоста-
точность 

Пурпура 

Язвы  7. Абдоминальные проявления 

Гангрена  Перитонит 

Другие проявления  Кровянистый стул 

3. Слизистые оболочки и 
глаза

 Ишемические абдоминальные 
боли



Язвы во рту  8. Почки 

Язвы на гениталиях  Артериальная гипертензия 

Аднексит  Протеинурия 

Значимый птоз глаз  Гематурия  10 эр. в п/зр. 

Склерит/эписклерит  Креатинин 125–249 мкмоль/л* 

Конъюнктивит/блефарит/кератит  Креатинин 250–499 мкмоль/л* 

Затуманенное зрение  Креатинин  500 мкмоль/л* 

Внезапная потеря зрения  Увеличение креатинина > 30 % 
или падение клиренса креати-
нина > 25 %

Увеит 

Ретинальные изменения 
(васкулит, тромбоз, экссудат, 
геморрагия)

9. Нервная система 

4. Лор-органы  Головная боль 

Кровянистые выделения из носа/
корки/язвы/гранулемы

 Менингиты 

Органическое нарушение со-
знания



Вовлечение периназальных 
синусов

 Судороги 

Подсвязочный стеноз  Цереброваскулярные катастрофы 

Кондуктивная тугоухость  Поражение спинного мозга 

Нейросенсорная тугоухость  Паралич черепно-мозгового нерва 

Таблица 1.3. Бирмингемская шкала активности васкулита 
(версия 3)
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Оптимальный лечебный режим, оценка прогноза и исхода заболе-

вания у больных СВ базируются на динамической оценке активности 

патологического процесса и функционального состояния вовлеченных 

в патологический процесс органов и систем. С этой целью широко ис-

пользуется шкала BVAS (Birmingham Vasculitis Activity Score — Бирмин-

гемская шкала активности васкулита), представленная выше, а также 

индекс VDI (Vasculitis Damage Index — индекс повреждения при васку-

литах), представленный ниже 1.3 [6].

5. Легкие  Сенсорная периферическая 
нейропатия 

Хрипы 

Узлы или полости  Множественный мононеврит 

Плевриты  10. Другое 

Эндобронхиальное поражение  a. 

Массивное кровохарканье/аль-
веолярные геморрагии 

b. 

c. 

Дыхательная недостаточность  d. 

Все проявления обусловлены персистирующим заболеванием 

Примечание: * — учитывается только при первой оценке.

Учитываются повреждения органов, которые наблюдаются со времени возникновения ва-
скулита. У пациентов часто бывают сопутствующие заболевания, возникшие до развития 
васкулита, которые не должны учитываться. Регистрируйте проявления активного ва-
скулита при помощи Бирмингемской шкалы активности васкулита. У нового пациента ин-
декс VDI равен нулю до тех пор, пока: а) не пройдет 3 месяца после начала заболевания 
и б) повреждение не разовьется или не ухудшится со времени возникновения васкулита

Нет Есть Ф.И.О.

1. Скелетно-мышечные  № исследования

Значимая мышечная атрофия 
или слабость 

Дата 

Больница

Деформирующий/эрозивный 
артрит

 Нет Есть

Остеопороз/вертебральный 
коллапс

 7. Периферические сосуды 

Аваскулярный некроз  Отсутствие пульса на одной 
конечности 

Остеомиелит 

2. Кожа и слизистые  Второй эпизод отсутствия пульса 

Алопеция  Стеноз крупных сосудов 

Кожные язвы  Перемежающаяся хромота 

Язвы во рту  Небольшая потеря тканей 

Таблица 1.4. Индекс повреждения при васкулитах

(VDI — Vasculitis Damage Index)
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3. Глаза  Большая потеря тканей 

Катаракты  Повторная большая потеря 
тканей



Изменения сетчатки  Осложненные венозные тром-
бозы



Атрофия зрительного нерва  8. Желудочно-кишечные 

Ухудшение зрения/диплопия  Инфаркты/резекции ЖКТ 

Слепота одного глаза  Сальниковая недостаточ-
ность/панкреатит 

Слепота второго глаза 

Повреждение орбитальной 
стенки

 Хронический перитонит 

4. Лор-органы  Стриктуры/операции на пище-
воде



Потеря слуха  9. Почки 

Закупорка носа/хронические 
выделения/корки 

СКФ  50 % 

Протеинурия  0,5 г/сут 

Впадение переносицы/перфо-
рация носовой перегородки

 Терминальная стадия почеч-
ной недостаточности



Хронические синуситы  10. Нейропсихиатрические 

Подсвязочный стеноз (без хи-
рургии)

 Когнитивные нарушения 

Подсвязочный стеноз (после 
хирургического лечения) 

Психозы 

Судороги 

5. Легкие  Цереброваскулярные ката-
строфы



Легочная гипертензия  Повторные цереброваску-
лярные катастрофы 

Легочной фиброз 

Инфаркт легкого  Поражение черепно-мозго-
вых нервов 

Плевральный фиброз 

Бронхиальная астма  Периферическая нейропатия 

Хроническая одышка  Поперечный миелит 

Дыхательная недостаточность  11. Другие 

6. Сердце  Половая недостаточность 

Ангиопластика  Костномозговая недостаточ-
ность



Инфаркт миокарда  Сахарный диабет 

Повторный инфаркт миокарда  Цистит 

Кардиомиопатия  Опухоли 

Клапанные пороки  Другое 

Перикардит или перикардэк-
томия

 Общий индекс VDI (по 1 баллу за 
каждый пункт). С течением болезни 
индекс может увеличиваться или 
оставаться прежним

Диастолическое АД  95 мм 
рт.ст. или прием антигипертен-
зивных препаратов
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1.6. Дифференциальная диагностика СВ
Дифференциальная диагностика СВ включает инфекции, опухоли, 

системные заболевания соединительной ткани. Алгоритм дифферен-

циальной диагностики СВ показан на рисунке 1.2.

Ангиография показательна при поражении сосудов крупного и 

среднего калибра. В дифференциальной диагностике васкулитов сред-

него и малого калибров важная роль отводится изучению наличия или 

отсутствия различных иммунных комплексов. Диагностически важ-

ным является наличие IgA или криоглобулинов.

Рисунок 1.2. Алгоритм дифференциальной диагностики васкулитов [7, 10]

Примечания: СЗСТ — системные заболевания соединительной ткани; 

МПО — миелопероксидаза; AНЦА — антинейтрофильные цитоплазма-

тические антитела; Пр-3 — протеиназа-3; ИК — иммунные комплексы; 

РФ — ревматоидный фактор; УП — узелковый полиартериит; МПА — 

микроскопический полиангиит; ЭГПА — эозинофильный гранулематоз 

с полиангиитом Чарга — Стросса; ГПА — гранулематоз с полиангиитом 

Вегенера; IgAВ — IgA васкулит Шенлейна — Геноха (геморрагический 

васкулит); РВ — ревматоидный васкулит.

Наличие клинических проявлений васкулита

Исключить инфекции, опухоли, СЗСТ

Размер пораженных сосудов

Крупные

Ангиография

Средние Малые сосуды, капилляры

ИК

Биопсия ткани

Нет

МПО АНЦА

Биопсия

Пр-3 АНЦА IgA 
ИК

РФ

РВIgABГПАЭГПАМПАУП Криоглобулинемия

Криоглобу-
лины

Артериит 
Такаясу

Темпо-
ральный 
артериит

Болезнь 
Бюргера

Да
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Иммунные комплексы отсутствуют у больных с АНЦА-ассоцииро-

ванными васкулитами. Такие пациенты должны быть обследованы на 

наличие АНЦА к миелопероксидазе и протеиназе-3. У больных с васку-

литами (за исключением артериита Такаясу) важную диагностическую 

роль играет прижизненное морфологическое исследование сосудов.
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